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Bloc auriculo- ventriculaire complet de l’enfant
Complete atrioventricular block in children
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complet ; bpm : battements par minute
Résumé
Le bloc auriculo- ventriculaire complet (BAVC) de l’enfant est une affection rare. Lorsqu’il 
est authentiquement congénital, il est la conséquence d’une anomalie anatomique 
des voies de conduction, ou bien d’un passage transplacentaire d’anticorps maternels 
induisant une « myocardite » fœtale puis une fi brose du tissu de conduction. Lorsque 
les BAVC découverts plus tardivement dans l’enfance ne sont pas en rapport avec une 
myopathie ou une cardiomyopathie, ou ne représentent pas une séquelle de myocardite, 
leur étiologie reste pour l’instant inconnue. Enfi n, certains blocs sont la conséquence de 
lésions chirurgicales des voies de conduction.
Quel que soit l’âge de l’enfant, le seul traitement est l’implantation d’un stimulateur 
cardiaque. Défaillance cardiaque et syncope sont des indications formelles d’implantation. 
Les nouveau- nés et les nourrissons dont la fréquence cardiaque instantanée est au- dessous 
de 50 battements par minute (bpm) constituent un groupe à haut risque de syncope 
voire de mort subite et doivent être stimulés, même en l’absence de symptôme. On 
recommande également l’implantation prophylactique d’un stimulateur chez les enfants 
plus grands dont la fréquence moyenne sur les 24 heures est inférieure à 50 bpm. Tous les 
BAVC durant plus de 7 jours après la chirurgie constituent une indication de stimulation.
Le développement des indications prophylactiques d’implantation a considérablement 
amélioré le pronostic à moyen et long terme des BAVC, en particulier chez les enfants qui 
acquièrent un bloc dans l’enfance. Les BAVC immunologiques ont un moins bon pronostic, 
car certains patients développent à plus ou moins long terme des myocardiopathies, liées 
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des anticorps est inférieure à 3 % mais le risque de récur-
rence est de 15 à 20 % quand une femme a déjà un enfant 
atteint [8- 10]. Cette variabilité de l’atteinte fœtale est 
inexpliquée, de même que l’atteinte discordante parfois 
observée chez de vrais jumeaux. Récemment, Jaeggi et al. 
ont montré que l’incidence de l’atteinte cardiaque était 
corrélée au taux d’anticorps anti- Ro [11]. Divers traitements 
préventifs maternels ont été proposés, en particulier la 
corticothérapie, sans résultat probant pour éviter la récidive 
de l’atteinte cardiaque fœtale. En revanche, des résultats 
encourageants avec l’utilisation de corticoïdes fl uorés ont 
été obtenus durant la grossesse, quand l’échocardiographie 
fœtale montre un bloc qui n’est encore que partiel, pour 
obtenir la stabilité voire la réversibilité du bloc. Ces traite-
ments ne sont pas dénués d’effets secondaires sur le fœtus.
Dans 11 à 42 % des cas, les BAVC immunologiques sont 
associés à des malformations cardiaques, en particulier com-
munication auriculaire ostium secundum et canal artériel. 
Ces anomalies de structure intracardiaque n’interviennent 
pas dans le mécanisme du bloc.
Blocs malformatifs BAV malformatifs
Certains BAVC congénitaux sont la conséquence d’une ano-
malie de développement des voies de conduction s’intégrant 
dans une malformation cardiaque souvent complexe avec 
isomérisme gauche, de mauvais pronostic [12- 14]. Des 
troubles de la conduction auriculo- ventriculaire s’observent 
également dans les doubles discordances, en raison d’une 
anomalie d’alignement septal, avec un nœud auriculo- 
ventriculaire en position antéro- supérieur et un allongement 
du faisceau de His. L’incidence de BAVC d’emblée est de 3 
à 5 % à la naissance, et il y a un risque annuel de 2 % de 
développement d’un bloc [15].
Étiologie et physiopathologie
Par défi nition, un BAVC « congénital » est présent dès la 
naissance et on ne devrait donc désigner par ce terme que les 
troubles de conduction diagnostiqués in utero ou en période 
périnatale, ainsi que ceux dont le mécanisme malformatif 
indique le caractère congénital.
Blocs « immunologiques »
Quand le cœur est d’architecture normale, les BAVC authen-
tiquement congénitaux, c’est- à- dire diagnostiqués avant la 
naissance ou très précocement, sont habituellement associés 
à la présence chez les mères de ces enfants d’anticorps circu-
lants anti- SSA/Ro et anti- SSB/la, qui sont isolés ou s’intègrent 
dans une maladie systémique telle qu’un lupus ou un syndrome 
de Gougerot- Sjögren [1,2]. Les anticorps maternels traversent 
la barrière placentaire entre la 13e et la 16e semaine de 
gestation et vont se fi xer sur le myocarde fœtal. Les études 
expérimentales montrent que les anticorps maternels, mis en 
présence des antigènes fœtaux intracellulaires par un méca-
nisme d’apoptose, induisent une réaction infl ammatoire et une 
« myocardite » fœtale ; la sécrétion par les macrophages de 
cytokines comme le TGF- β entraîne une transdifférenciation 
des fi broblastes cardiaques en myofi broblastes induisant une 
fi brose cicatricielle des tissus cardiaques et le bloc défi nitif 
constatés chez ces enfants [3,4]. On a également montré 
qu’une des cibles des anticorps était les canaux calciques, 
dont l’altération interviendrait dans le mécanisme de la 
défaillance cardiaque du fœtus et de l’apoptose cellulaire 
mettant en contact antigènes et anticorps [5,6].
La fréquence du BAVC congénital est habituellement 
estimée à 1/10 000- 1/15 000 naissances vivantes [7]. La 
fréquence du bloc chez les nouveau- nés des femmes ayant 
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à l’atteinte cardiaque induite par les anticorps, possiblement aggravée par la stimulation 
à la pointe du ventricule droit.
© 2012 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Summary
Complete atrioventricular (AV) block is a rare affection. When really congenital, it is 
the consequence of abnormal conduction tissue within a cardiac malformation or it is 
due to cardiac injury by maternal antibodies that cross the placental barrier and induce 
myocardial infl ammation. When not due to myopathy or cardiomyopathy, the aetiology of 
complete AV block diagnosed later in life remains most often unknown. At any age, the 
only treatment is pacemaker implantation. Cardiac failure and syncope are indications for 
surgery. Newborns and infants with a heart rate of less than 50 beats per minute are at 
high risk of sudden death and should be implanted, as should children with a mean heart 
rate of less than 50 beats per minute on Holter monitoring. All surgical blocks lasting 
more than 7 days after surgery are pacemaker indications. Prophylactic indications have 
improved the prognosis of children with complete AV block, especially for those who are 
diagnosed in childhood. Blocks related to maternal antibodies have a worse prognosis due 
to the development of cardiomyopathy (probably due to initial myocardial injury) and 
may be worsened by cardiac stimulation at the right ventricular apex.
© 2012 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.
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parfois plus précocement et une électrophysiologie est alors 
recommandée pour apprécier le siège du bloc et décider de 
l’implantation d’un stimulateur cardiaque en cas de bloc 
infrahissien.
Ces causes de BAVC sont très rares, et alors qu’on 
retrouve des anticorps maternels chez la mère de la majorité 
des enfants ayant un BAVC diagnostiqué avant ou lors de la 
naissance, on ne les retrouve pas quand le diagnostic du 
bloc est fait après l’âge de 2 ans [2,26]. L’étiologie des BAVC 
tardifs de l’enfant demeure le plus souvent inconnue. L’étude 
évolutive montre que ces BAV apparaissant dans l’enfance 
sont souvent initialement partiels, puis progressent vers le 
bloc complet [2]. De même, les BAV partiels de l’enfant 
doivent être surveillés très régulièrement et nous avions 
montré qu’environ 1/3 de ces BAV partiels progressaient 
vers le BAV complet [27].
BAV postopératoires
Les BAV postopératoires surviennent avec une incidence de 
1 à 3 %, souvent après chirurgie complexe. Il s’agit le plus 
souvent d’un BAV complet ou d’un BAV de haut degré défi ni-
tif. Dans certains cas, on observe un BAVC transitoire durant 
plus de 48 heures après la chirurgie, avec des anomalies 
résiduelles de la conduction dont il a été montré qu’elles 
pouvaient évoluer brutalement vers le bloc complet (Fig. 1) 
avec un risque de syncope voire de mort subite [28,29].
Indications de stimulations
Le seul traitement du BAV est l’implantation d’un stimulateur 
cardiaque et les indications d’implantation sont mainte-
nant bien codifi ées, même si certaines indications prêtent 
encore à discussion [30- 32]. Dans la classe I, on classe les 
indications consensuelles d’implantation, considérée comme 
utile, bénéfi que et effi cace ; dans la classe IIa fi gurent les 
indications raisonnables, recommandées au vu des résultats 
de la littérature mais moins consensuelles ; la classe IIb 
comporte les indications qu’on peut discuter compte tenu du 
nombre insuffi sant de données disponibles, avec un rapport 
risques/bénéfi ces néanmoins favorable au stimulateur.
À tout âge, des symptômes sévères tels que syncope ou 
défaillance cardiaque constituent une indication formelle de 
stimulation (classe I). Chez le tout- petit, les signes de mau-
vaise tolérance sont parfois discrets : tachypnée et diffi cultés 
d’alimentation, épisodes de léthargie ou d’hypotonie, pertes 
de contact transitoires, sont autant de signes qui doivent 
alerter. Chez le plus grand, l’appréciation de la tolérance à 
l’effort de la bradycardie est par contre plus diffi cile, car les 
enfants aménagent leur vie en fonction de leur handicap, et 
ce n’est parfois qu’après implantation qu’une amélioration 
est ressentie par l’enfant et son entourage. L’épreuve d’ef-
fort est donc un examen important dès qu’elle est possible, 
car elle permet d’estimer la tolérance réelle de l’enfant à 
l’exercice.
La constatation en échocardiographie d’une dysfonction 
ventriculaire gauche fi gure maintenant dans les recom-
mandations concernant les indications d’implantation de 
Blocs infectieux
Chez l’enfant, la survenue d’un BAV complet compliquant 
une myocardite aiguë est une éventualité très rare [16,17]. 
Le symptôme révélateur le plus souvent rapporté est un 
malaise ou une syncope, mais on ne peut exclure que certains 
des blocs diagnostiqués dans l’enfance soit la conséquence 
d’une myocardite initialement passée inaperçue. En aigu, 
le diagnostic repose sur l’IRM, qui montre des signes 
d’infl ammation myocardique et sur la mise en évidence de 
l’agent pathogène causal. On a beaucoup insisté sur les blocs 
compliquant l’évolution d’une maladie de Lyme, mais ces 
BAV peuvent survenir avec n’importe quel agent pathogène. 
Actuellement, le traitement repose sur l’administration de 
corticoïdes et d’immunoglobulines, associé  à une stimulation 
temporaire. Lorsque le bloc ne régresse pas, ce qui repré-
sentait 21 % des patients, colligés par Mahoney et al. [16], 
le traitement est l’implantation d’un stimulateur cardiaque.
Canalopathies
Certains syndromes de QT long se compliquent de troubles 
de la conduction auriculo- ventriculaires, en particulier en 
période néonatale. Il s’agit en règle générale de BAV partiels, 
fonctionnels, liés à la prolongation de la repolarisation. 
Les gènes incriminés sont HERG (LQT2) le plus souvent et 
SCN5A [18,19]. Le traitement de ces formes sévères de 
syndrome de QT long repose sur les bêtabloquants à forte 
dose, associés à la stimulation cardiaque néonatale. Une 
fois passés les orages rythmiques de la période néonatale, 
le pronostic n’est pas mauvais [18- 20].
Des anomalies de fonction des canaux sodiques (SCN5A) 
sont associées à des blocs auriculo- ventriculaires familiaux 
dont l’âge d’apparition est variable [21,22]. Leur survenue 
dans l’enfance est exceptionnelle.
Autres causes de BAVC
Les mutations du gène NKX2.5 ont été décrites initialement 
dans les communications interauriculaires familiales avec 
bloc auriculo- ventriculaire, à transmission autosomique 
dominante, puis avec d’autres défauts septaux. Le passage à 
un bloc complet peut être brutal, responsable d’une syncope 
ou d’une mort subite, d’où des indications de stimulation 
assez larges [23].
Le syndrome de Kearns- Sayre est une anomalie mito-
chondriale rare caractérisée par l’apparition avant l’âge 
de 20 ans d’une ophtalmoplégie, d’un ptosis, et d’une 
rétinite pigmentaire ; une atteinte cardiaque avec myo-
cardiopathie et BAV peut y être associée [24]. Certaines 
myocardiopathies familiales, laminopathies et desminopa-
thies, peuvent être associées à des troubles de la conduction 
auriculo- ventriculaire, parfois inauguraux [21]. Certaines 
maladies neuromusculaires se compliquent au cours de leur 
évolution de blocs auriculo- venticulaires et de troubles de la 
conduction intraventriculaire. C’est le cas de la dystrophie 
myotonique de Steinert au cours de laquelle une électro-
physiologie systématique est proposée à l’âge adulte par 
certains auteurs [25]. Les troubles conductifs surviennent 
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d’échappement à QRS larges, allongement de QT ou troubles 
du rythme ventriculaires complexes (classe I).
En ce qui concerne les troubles de la conduction post-
opératoires, il y a une indication formelle d’implantation en 
cas de BAV complet ou de haut degré durant plus de 7 jours 
après l’intervention (classe I). Les enfants ayant eu un BAV 
transitoire durant plus de 48 heures et ayant des anomalies 
résiduelles de la conduction auriculo- ventriculaire et/ou 
intraventriculaire méritent à notre avis d’avoir une électro-
physiologie (Fig. 4) ; dans les recommandations édictées, la 
constatation d’un bloc bifasciculaire après BAVC transitoire 
constitue une recommandation de classe IIa, en cas de 
syncope, de classe IIb chez les enfants asymptomatiques.
Enfi n, les BAV s’intégrant dans des cardiomyopathies ou 
des myopathies doivent être stimulés.
La surveillance des enfants ayant un BAVC repose sur les 
enregistrements ECG des 24 heures et l’échocardiographie. 
En période néonatale, on poursuit la surveillance pendant 
10 jours, puis les enfants retournent au domicile s’il n’y a 
pas d’indication de stimulation. Durant la première année, 
le rythme d’échappement n’est pas stable [37] et la sur-
veillance se fait au rythme d’un holter mensuel. Au- delà 
de l’âge de 1 an, on peut faire un holter tous les trois puis 
tous les six mois. L’épreuve d’effort est réalisée dès que 
possible.
Pronostic du BAV de l’enfant
Grâce aux progrès de la surveillance anténatale, la plupart 
des BAVC immunologiques sont maintenant diagnostiqués 
avant 20 semaines d’aménorrhée. Quand la tolérance 
stimulateur chez les patients ayant un BAV de haut degré 
ou un BAV complet.
Les études d’évolution spontanée ont montré que le 
risque de syncope et de mort subite s’élève quand la fré-
quence d’échappement ventriculaire s’abaisse au- dessous 
d’un certain seuil [33- 36]. Il est donc important de respecter 
les recommandations d’implantation prophylactique chez les 
patients asymptomatiques :
• Chez le nouveau- né et le nourrisson de moins de 1 an, il 
est recommandé d’implanter un stimulateur cardiaque 
quand la fréquence d’échappement ventriculaire instan-
tanée descend au- dessous de 50- 55 battements par minute 
(bpm), 70 bpm en cas de malformation cardiaque hémo-
dynamiquement signifi cative (classe I) (Fig. 2). Dans les 
indications européennes, la présence d’anticorps mater-
nels constitue en soi un facteur devant orienter vers une 
implantation précoce.
• Chez l’enfant plus grand, une implantation est raisonnable 
quand les enregistrements ECG des 24 heures (Holter) mon-
trent une fréquence ventriculaire moyenne < 50 bpm ou 
des pauses brutales ≥ 2- 3 fois le cycle de base (classe IIa) 
(Fig. 3).
• Chez les adolescents enfi n, le risque de syncope voire 
de mort subite ainsi que les altérations du ventricule 
gauche et le développement d’une fuite mitrale sont en 
faveur d’indications assez larges de stimulation (classe 
IIb). Michaelsson recommande de stimuler systématique-
ment les patients de plus de 15 ans [36]. Dans la pra-
tique, dans les services de cardiopédiatrie, la plupart des 
enfants ayant un bloc diagnostiqué précocement sont sti-
mulés avant l’adolescence sur des critères de fréquence.
Des critères électrocardiographiques sont parfois retenus 
pour décider de l’implantation d’un stimulateur : rythme 
Figure 1. Tracés des 24 heures chez un enfant ayant fait une syncope quatre ans après cure chirurgicale de communication interventriculaire 
avec BAV complet postopératoire ayant duré plus de 24 heures. Passage en bloc sur le tracé du milieu et pause prolongé sur le tracé du bas, 
alors que l’ECG de base montrait seulement un espace PR un peu long et un bloc de branche droit.
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Le développement d’une cardiomyopathie dilatée (CMD) 
plus ou moins tardive est en effet la principale complication 
survenant chez les enfants ayant un BAVC, et la cause princi-
pale de mortalité [39- 45]. Moak et al. ont étudié les premiers 
cette évolution chez 16 enfants stimulés précocement, la 
CMD survenant à un âge moyen de 11,6 ± 8,3 mois chez 
13 d’entre eux et plus tardivement chez les 3 autres [40]. 
La biopsie myocardique a retrouvé des anomalies non 
spécifiques, sans infiltrat inflammatoire et sans dépôt 
d’immunoglobulines en immunofl uorescence. Le pronostic 
était sévère puisque 4 patients sont décédés d’insuffi sance 
cardiaque, 7 ont nécessité une transplantation et un était 
en attente de greffe. Cette atteinte myocardique est parfois 
présente dès la période néonatale, avant toute stimulation, 
et elle constitue le principal facteur de mortalité immédiate 
des nouveau- nés ayant un BAVC [42,44,45]. Dans la série 
d’Eronen portant sur 91 patients diagnostiqués in utero ou à 
la naissance on retrouve 23 % de CMD [39]. Parmi 149 enfants, 
hémodynamique fœtale est satisfaisante, sans hydrops ni 
cadiomyopathie, la naissance peut s’effectuer à terme par 
césarienne, en présence d’une équipe capable d’assurer un 
entraînement électrosystolique immédiat si nécessaire, puis 
le nouveau- né est transféré dans un service de cardiologie 
pédiatrique. Quand le bloc est mal toléré et le terme incom-
patible avec la viabilité de l’enfant, il n’y a actuellement pas 
de traitement effi cace pour accélérer la fréquence cardiaque 
et les tentatives de stimulation fœtale se sont soldées par 
des échecs.
Un autre chapitre de cette revue traite de la stimulation 
cardiaque et de ses résultats chez l’enfant. Grâce aux pro-
grès techniques portant sur les stimulateurs et les sondes 
de stimulation, la stimulation cardiaque des enfants ayant 
un BAVC est désormais possible dès la période néonatale, 
y compris chez des prématurés de petit poids, avec des 
résultats immédiats très satisfaisants, en l’absence de 
cardiomyopathie [38].
Figure 2. Indications d’implantation prophylactique d’un stimulateur chez une enfant de 8 mois dont la fréquence ventriculaire instantanée 
est inférieure à 50 bpm.
Figure 3. Indication d’implantation prophylactique d’un stimulateur cardiaque chez un enfant dont les tracés de 24 heures montrent une 
pause nocturne prolongée (tracé du bas).
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gauche et la défaillance cardiaque n’ont été constatés que 
chez les patients ayant un BAV immunologique [46]. Chez des 
adultes déjà stimulés, Cruz et al. [47] avaient déjà montré 
que l’insuffi sance mitrale et la défaillance cardiaque non 
réversibles étaient observées chez les adultes dont la mère 
était connue pour avoir des anticorps.
Récemment, Baruteau et al. n’ont pas trouvé de CMD 
dans un groupe de 141 enfants ayant un BAVC non immu-
nologique, et le pronostic des BAVC non immunologiques 
peut être considéré comme excellent à condition de res-
pecter les indications prophylactiques d’implantation de 
pacemaker [48].
Dans la genèse de cette atteinte myocardique, certains 
ont incriminé la stimulation à la pointe du ventricule droit, 
qui modifi e la séquence d’activation électrique du cœur et 
induit une désynchronisation interventriculaire, un remodelage 
inverse et des anomalies morphologiques avec une fi brose myo-
cardique [49]. Après dix ans de stimulation ventriculaire droite, 
Thambo et al. ont montré un asynchronisme ventriculaire, une 
Utink ten Cate et al. ont observé 6 % de CMD, à un âge moyen 
de 6 ± 5 ans ; cette proportion passe à 23 % si on considère 
les 34 patients dont le diagnostic avait été fait in utero [41]. 
Les myocardiopathies surviennent parfois plus tardivement, 
chez des enfants stimulés depuis plusieurs années. Dans la 
série de Kim et al. portant sur 63 enfants stimulés à un âge 
moyen de 6,5 ans, une dysfonction ventriculaire gauche s’est 
développée chez 4 patients (6 %) en moyenne quinze ans 
après l’implantation [43].
L’incidence de CMD est donc plus importante chez les 
enfants dont le diagnostic de BAVC a été fait in utero ou en 
période néonatale et nous avons montré récemment que 
cette complication survenait électivement chez les patients 
ayant un BAVC avec anticorps maternels ; sur un groupe de 
111 enfants suivis pour un BAVC, 16 ont développé une CMD 
plus ou moins tardive, tous dans le groupe des 56 enfants dont 
la mère avait des anticorps [2]. Sagar et al. ont fait la même 
constatation dans un groupe de 103 jeunes adultes, dans 
lequel l’abaissement de la fraction d’éjection du ventricule 
Figure 4. 4a : Bloc trifasciculaire chez un enfant de 6 mois opéré de tétralogie de Fallot et ayant fait un BAV complet postopératoire de 
4 jours.
4b : Enregistrement du potentiel hissien montrant un espace HV long à 110 ms, indiquant l’implantation d’un stimulateur.
a
b
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dilatation ventriculaire gauche et une réduction de la capacité 
à l’exercice chez 23 patients ayant un BAVC [50]. Récemment, 
une série coopérative européenne a conclu à une fraction de 
raccourcissement plus élevée chez les patients stimulés à la 
pointe du ventricule gauche (39 ± 5 %) que chez ceux stimulés 
à la pointe du ventricule droit par voie épicardique (35 ± 8 %) 
ou endocavitaire (33 ± 7 %) ; la fonction ventriculaire gauche 
était considérée comme altérée (< 25 %) chez 21 % des patients 
stimulés dans le ventricule droit, sans pour autant qu’il y ait 
CMD ou insuffi sance cardiaque [51]. Cela dit, la fraction de 
raccourcissement n’est pas un critère très fi n pour évaluer la 
fonction myocardique, surtout en cas d’asynchronisme septal, 
ce qui est fréquemment le cas des patients stimulés dans le 
ventricule droit.
La constatation d’une fibroélastose myocardique très 
précoce, précédant l’implantation d’un stimulateur, chez des 
enfants ayant un BAVC immunologique est plutôt en faveur 
d’une atteinte myocardique séquelle de la « myocardite » 
fœtale, d’autant que les CMD surviennent électivement en 
cas de BAVC immunologique [2,46,52]. Parmi nos patients, 
12/16 enfants ayant une CMD n’étaient pas stimulés lors du 
diagnostic de l’atteinte myocardique, et la stimulation à la 
pointe du ventricule gauche n’a pas empêché le développement 
d’une CMD chez 2 nourrissons, trois mois après l’implantation 
du stimulateur [2]. Récemment, une étude de 18 cas avec 
examen anatomopathologique corrélé à des échographies 
fœtales a montré que la fi broélastose sous- endocardique, qui 
est fréquente chez ces patients, est très sous- diagnostiquée 
par l’échocardiographie fœtale [53]. Des observations de 
fi broélastose isolée, sans bloc, ont également été rapportées 
chez des fœtus dont les mères avaient des anticorps [53,54]. 
L’hypothèse la plus vraisemblable est donc celle d’une atteinte 
myocardique préexistante à toute stimulation, responsable 
d’emblée d’une CMD ou réactivée par la stimulation à la pointe 
du ventricule droit.
Il est donc important que les enfants ayant un BAVC congéni-
tal soient contrôlés par des échocardiographies régulières, pour 
dépister précocement cette complication redoutable. Outre le 
traitement de la défaillance cardiaque, la resynchronisation 
trouve ici sa place, ainsi que la transplantation cardiaque en 
cas d’échec de ces traitements.
En conclusion, la découverte d’un BAVC néonatal incite à 
une surveillance étroite en raison de l’instabilité du rythme 
d’échappement dans la première année de vie et l’abaisse-
ment de la fréquence au- dessous de 50 bpm doit conduire à 
l’implantation d’un stimulateur. Chez l’enfant plus grand et 
l’adolescent, la surveillance se rapproche de celle effectuée 
chez l’adulte, et le pronostic est excellent, grâce aux progrès de 
la stimulation. Les BAV postopératoires constituent également 
une indication de stimulation. Une surveillance échocardio-
graphique prolongée est indispensable, en particulier chez 
les patients ayant un BAVC immunologique, car certains ont 
des séquelles myocardiques évolutives pouvant conduire au 
développement d’une CMD.
Déclarations d’intérêts
L’auteur de cet article ne déclare aucun confl it d’intérêts.
170 E. Villain
[37] Villain E, Seletti L, Kachaner J, Planché C, Sidi D, Le Bidois J. 
Stimulation cardiaque artifi cielle chez le nouveau- né atteint 
de bloc auriculo- ventriculaire congénital. Arch Mal Cœur Vaiss 
1989;82:739- 44.
[38] Villain E, Martelli H, Bonnet D, et al. Characteristics and results 
of epicardial pacing in neonates and infants. Pacing Clin Elec-
trophysiol 2000;23:2052- 6.
[39] Eronen M, Siren MK, Ekblad H, et al. Short- and long- term out-
come of children with congenital complete heart block dia-
gnosed in utero or as a newborn. Pediatrics 2000;106:86- 91.
[40] Moak JP, Barron KS, Hougen TJ, et al. Congenital heart block: 
development of late- onset cardiomyopathy, a previously unde-
rappreciated sequela. J Am Coll Cardiol 2001;37:238-42.
[41] Udink ten Cate FE, Breur JM, Cohen MI, et al. Dilated car-
diomyopathy in isolated congenital complete atrioventricular 
block:early and long- term risk in children. J Am Coll Cardiol 
2001;37:1129- 34.
[42] Jaeggi ET, Hamilton RM, Silverman ED, Zamora SA, Hornber-
ger LK. Outcome of children with fetal, neonatal or childhood 
diagnosis of isolated congenital atrioventricular block. J Am 
Coll Cardiol 2002;39:130- 7.
[43] Kim JJ, Friedman RA, Eidem BW, et al. Ventricular function and 
long term pacing in children with congenital complete atrio-
ventricular block. J Cardiovasc Electrophysiol 2007;18:373- 7.
[44] Kurosaki K, Miyazaki A, Watanabe K, Echigo S. Long- term out-
come of isolated congenital complete atrioventricular block 
pacing since neonatal period: experience at a single Japanese 
institution. Circ J 2008;1:81- 7.
[45] Izmirly PM, Saxena A, Kim MY, et al. Maternal and fetal fac-
tors associated with mortality and morbidity in a multi- 
racial/ethnic registry of anti- SSA/Ro associated cardiac 
neonatal lupus. Circulation 2011;124:1927- 35.
[46] Sagar S, Shen WK, Asirvatham S, et al. Effect of long term right 
ventricular pacing in young adults with structurally normal 
heart. Circulation 2010;121:1698- 705.
[47] Cruz RBP, Viana VST, Nishioka SAD, Martinelli- F M, Bonfa E. 
Is isolated congenital heart block associated to neonatal 
lupus requiring pacemaker a distinct cardiac syndrome? Pace 
2004;27:615- 20. 
[48] Baruteau AE, Fouchard S, Behaghel A, et al. Characteristics 
and long term outcome on non- immune isolated atrioventri-
cular block diagnosed in utero or early childhood: a multicen-
ter study. Eur Heart J 2012;33:622-9.
[49] Karpawich PP, Justice CD, Cavitt DL, Chang CH. Developmen-
tal sequelae of fi xed- rate ventricular pacing in the immature 
canine heart: an electrophysiologic, hemodynamic, and histo-
pathologic evaluation. Am Heart J 1990;119:1077- 83.
[50] Tantengco MV, Thomas RL, Karpawich PP. Left ventricular dys-
function after long- term right ventricular apical pacing in the 
young. J Am Coll Cardiol 2001;37:2093-100.
[51] Van Geldorp IE, Delhaas T, Gebauer RA, et al. For the Working 
Group for Cardiac Dysrhythmias and Electrophysiology of the 
Association for European Paediatric Cardiology. Impact of the 
permanent ventricular pacing site on left ventricular func-
tion in children: a retrospective multicentre survey. Heart 
2011;97:2051- 5.
[52] Nield LE, Silverman ED, Taylor GP, et al. Maternal anti- Ro and 
anti- la antibody- associated endocardial fi broelastosis. Circu-
lation 2002;105:843-8.
[53] Llanos C, Friedman DM, Saxena A, et al. Anatomical and patho-
logical fi ndings in hearts from fetuses and infants with cardiac 
manifestations of neonatal lupus. Rheumatology 2012;51:1086- 
92. Epub 2012 Feb 3.
[54] Guettrot- Imbert G, Cohen L, Fermont L, et al. A new presen-
tation of neonatal lupus:5 cases of isolated mild endocardial 
fi broelastosis associated with maternal Anti- SSA/Ro and Anti- 
SSB/La antibodies. J Rheumatol 2011;38:378- 86.
[19] Aziz PF, Tanel RE, Pass RH, et al. Congenital long QT syndrome 
and 2:1 atrioventricular block:an optimistic outcome in the 
current era. Heart Rhythm 2010;7:781- 5.
[20] Villain E, Denjoy I, Lupoglazoff JM, et al. Low incidence of car-
diac events with ß- blocking therapy in children with long QT 
syndrome. Eur Heart J 2004;25:1405- 11.
[21] Bonnet D. Troubles héréditaires du rythme et de la conduction. 
In: Kachaner J et Villain E. Les troubles du rythme cardiaque chez 
l’enfant. Paris : Médecine Sciences Flammarion, 2006. p. 171- 473.
[22] Probst V, Kyndt F, Allouis M, Schott JJ, Le Marec H. Aspect 
génétique des troubles de la conduction cardiaque. Arch Mal 
Cœur 2003;96:1067- 73.
[23] Schott JJ, Benson DW, Basson CT, et al. Congenital heart 
disease caused by mutations in the transcription factor NKX 
2- 5. Science 1998;281:108- 11.
[24] Welzing L, von Kleist- Retzow JC, Kribs A, et al. Rapid deve-
lopment of life- threatening complete atrioventricular block in 
Kearns- Sayre syndrome. Eur J Pediatr. 2009;168:757- 9.
[25] Lazarus A, Varin J, Babuty D, Anselme F, Coste J, Duboc D. 
Long- term follow- up of arrhythmias in patients with myotonic 
dystrophy treated by pacing: a multicenter diagnostic pace-
maker study. J Am Coll Cardiol 2002;40:1645- 52.
[26] Hunscher O, Batsita N, Rivero S, et al. Clinical and serological 
identifi cation of 2 forms of complete heart block in children. 
J Rheumatol 1995;22:1352- 5.
[27] Villain E, Bonnet D, Trigo C, Iserin L, Sidi D, Kachaner J. Out-
come of and risk factors for second degree atrioventricular 
block in children. Cardiol Young 1996;6:315-9.
[28] Hokanson JS, Moller JH. Signifi cance of early transient complete 
heart block as a predictor of sudden death late after operative 
correction of tetralogy of Fallot. Am J Cardiol 2001;87:1271- 7.
[29] Villain E, Ouarda F, Beyler C, Sidi D, Abid F. Facteurs prédic-
tifs de bloc auriculo- ventriculaire complet tardif après trai-
tement chirurgical des cardiopathies congénitales. Arch Mal 
Cœur Vaiss 2003;96:495- 8.
[30] Gregoratos G, Abrams J, Epstein AE, et al. ACC/AHA/NASPE 
2002 guidelines update for implantation of cardiac pacema-
kers and antiarrhythmia devices: summary article. Circulation 
2002;106:2145- 61.
[31] Vardas PE, Auricchio A, Blanc JJ, et al. Guidelines for cardiac 
pacing and cardiac resysnchronisation therapy:the task force 
for cardiac pacing and cardiac resynchronisation therapy of 
the European Society of cardiology. Developed in collabora-
tion with the European Heart Rhythm Association. Eur Heart 
J 2007;28:2256- 95.
[32] Epstein AE, DiMarco JP, Ellenbogen KA, et al. ACC/AHA/
HRS 2008 Guidelines for Device- Based Therapy of Cardiac 
Rhythm Abnormalities: a report of the American College 
of Cardiology/American Heart Association Task Force on 
Practice Guidelines (Writing Committee to Revise the ACC/
AHA/NASPE 2002 Guideline Update for Implantation of Car-
diac Pacemakers and Antiarrhythmia Devices):developed 
in collaboration with the American Association for Thora-
cic Surgery and Society of Thoracic Surgeons. Circulation 
2008;117:e350- 408.
[33] Batisse A, Dubeaux P, Fermont L, Kachaner J. Blocs auriculo- 
ventriculaires complets congénitaux. Arch Mal Cœur 
1980;73:455- 62.
[34] Karpawitch PP, Gillette PC, Garson A, et al. Congenital com-
plete atrioventricular block: clinical and electrophysiolo-
gic predictors of need for pacemaker insertion. Am J Cardiol 
1981;48:1098- 102.
[35] Dewey RC, Capeless MA, Levy AM. Use of ambulatory electro-
cardiographic monitoring to identify high risk patients with 
congenital complete heart block. N Engl J Med 1987;316:835- 9.
[36] Michaelsson M, Riesenfeld T, Jonzon A. Natural history of conge-
nital atrioventricular block. PACE 1997;20:2098- 101.
